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Sindrome de Sturge-Weber tratado con laser de
colorante pulsado

Sturge-Weber syndrome treated with 589 nm Pulsed Dye Laser
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Caso clinico

Resumen

El sindrome de Sturge-Weber es un trastorno neurocutineo congénito,
esporddico, que se manifiesta con malformacién capilar facial, angiomatosis
leptomeningea y angiomas coroideos que predisponen a glaucoma. Para el
manejo de la malformacién capilar facial, el laser de colorante pulsado es el que
ha demostrado mayor eficacia.

Presentamos el caso de una nifia con sfndrome de Sturge-Weber, tratada con laser
de colorante pulsado, con muy buenos resultados estéticos.

PALABRAS CLAVE: sindrome de Sturge Weber; laser de colorante pulsado;
malformacién capilar.

Summary

The Sturge-Weber syndrome is a sporadic, congenital, neurocutaneous disorder.
Its clinical manifestations include facial capillary malformation, leptomeningeal
angioma, and angiomatous choroidal lesions in the eye predisposing to glau-
coma. For facial capillary malformation treatment, pulsed dye laser has shown
to be the most efficient way of dealing with it.

We report a Sturge-Weber syndrome case treated with pulsed dye laser with
excellent cosmetic results.

KEY WORDS: Sturge-Weber syndrome; pulsed dye laser; capillary malformation.

Con el diagnéstico de “mancha en vino de oporto”
se solicité que se le practicara resonancia magnética,

Se trata de una nifia de 2 meses de vida que fue llevada a
consulta por su madre porque desde el nacimiento pre-
sentaba una mancha en la cara, sin ningun otro tipo de
sintomatologfa.

En el examen fisico se observé una macula eritemato-
violacea en el lado derecho de la cara que comprometia
la primera y la segunda rama del nervio trigémino, aso-
ciada con leve hipertrofia del labio superior del mismo
lado y sin ningtn otro hallazgo clinico (FIGURA 1).
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evaluacién por neurologfa infantil y oftalmologfa para
descartar compromiso ocular y leptomeningeo. Un mes
después, antes de practicarse la resonancia magnética y
de que fuera evaluada por los otros especialistas, empez6
a presentar desvio ocular y cefélico izquierdo, tremor de
miembro superior y pierna izquierda de pocos segundos
de duracién, motivo por el cual fue hospitalizada. Se le
hizo una resonancia magnética con la cual se demostré
el compromiso leptomeningeo; ademads, fue evaluada por
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Sindrome de Sturge-Weber

Ficura 1 Macula eritemato-violdcea que compromete la primera
y la segunda rama del nervio trigémino, con leve hipertrofia del
labio superior del mismo lado.

Fi1GURA 2. Luego de 4 sesiones con laser de colorante pulsado

(PDL).

el servicio de oftalmologfa pediatrica donde decidieron
practicar ecografia ocular que demostré agrandamiento
del globo ocular secundario a glaucoma congénito.

Para el manejo de las convulsiones le iniciaron
tratamiento con carbamazepina y fenitofna; también,
le practicaron correccién quirtrgica del glaucoma y la
tonometria ocular de control fue normal. Actualmente,
la nifna se encuentra en manejo interdisciplinario por los
servicios de neurologfa y de oftalmologfa infantil.

En cuanto a la malformacién capilar facial, se inici6
tratamiento con laser de colorante pulsado con impulsos
de 7, 8 y 9 julios, y anchos de pulso de 0,5, 2 y 6 ms.
Hasta el momento lleva cuatro sesiones con muy buenos
resultados estéticos (FIGURA 2).

Discusion

El sindrome de Sturge-Weber, o angiomatosis encéfalo-
trigémino, es el mas frecuente de los trastornos neu-
rocutdneos congénitos con predominio de anomalfas
vasculares'. Aparece de manera esporadica, ocurre,
aproximadamente, en 1 de cada 50.000 nacimientos y
afecta ambos sexos por igual®.

En su forma completa se manifiesta con malformacién
capilar facial (mancha en vino de oporto), angiomatosis
leptomeningea y angiomas coroideos que predisponen a
glaucoma. Se han reportado formas parciales con com-
promiso leptomeningeo y de los vasos de la coroides,
en ausencia de compromiso cutdneo, facial y ocular
sin hallazgos leptomeningeos, o compromiso facial y
leptomeningeo en ausencia de compromiso ocular. Sin
embargo, algunos autores consideran que sélo cuando
hay compromiso de estos tres érganos se considera un
sindrome de Sturge-Weber”.

La etiologfa del sindrome de Sturge-Weber permanece
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desconocida. No se han identificado patrones de herencia.
Algunos autores creen que la enfermedad es mediada por
una mutacién genética en el cromosoma 22, la cual pro-
duce un desarrollo anémalo del lecho vascular primitivo
durante las primeras fases de la vascularizacién cerebral;
sin embargo, esto no se ha confirmado*.

Su curso clinico es variable, algunos nifios experi-
mentan convulsiones intratables, retardo mental y epi-
sodios de isquemia cerebral transitoria, por lo que puede
convertirse en una entidad de alto impacto personal y
social’.

En cuanto a la malformacién capilar cuténea, el riesgo
de que se asocie al sindrome de Sturge-Weber esté de-
terminado por la distribucién de la mancha en vino de
oporto. Dos grandes estudios de pacientes con este tipo
de malformaciones han demostrado que el sindrome de
Sturge-Weber ocurre casi exclusivamente en pacientes
cuya malformacién capilar se localiza en la distribucién
de la primera rama del nervio trigémino, aunque el
glaucoma se ha observado ocasionalmente cuando hay
compromiso del parpado inferior. No obstante, existen
reportes de compromiso de la segunda rama del nervio
trigémino y compromiso leptomeningeo o glaucoma.

La incidencia global del compromiso ocular o del
sistema nervioso central en pacientes con malforma-
ciones vasculares localizadas en la rama 1 y 2 del nervio
trigémino es de 8%, aproximadamente, pero aumenta
considerablemente cuando hay compromiso de multiples
dermatomas (rama 1, 2 y 3 del nervio trigémino) o cuan-
do hay malformaciones bilaterales, con lo cual llega a
presentarse hasta en el 24% de los casos.

La malformacién capilar facial estd presente desde
el nacimiento y puede asociarse a hipertrofia gingival,
como en el caso de nuestra paciente. Algunos pacientes
presentan una denticién acelerada y, si hay compromiso
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de la rama 2 del nervio trigémino puede existir hiper-
trofia del maxilar®. Las malformaciones vasculares lepto-
meningeas rara vez estdn localizadas en la proximidad
de la malformacién capilar facial; éstas se localizan con
mayor frecuencia en el lé6bulo occipital, seguido por el
16bulo temporal y el parietal.

Del 75% al 90% de los nifios con sindrome de Sturge-
Weber desarrollan convulsiones parciales en los tres
primeros afios de vida, pero la mayorfa de estudios no
han demostrado que el inicio temprano de las convul-
siones indique un peor pronéstico. Sélo la mitad de estos
pacientes logran un buen control de las convulsiones
con los medicamentos, los demas pueden desarrollar una
epilepsia intratable.

Otros hallazgos comunes en este tipo de pacientes son:
cefalea, 40% a 60%; retardo mental y retraso en el desa-
rrollo, 50% a 83%; glaucoma, 30% a 70%; hemianopsia,
40% a 45%, y hemiparesia, 25% a 60%. En un estudio
reciente realizado por Pascual-Castroviejo et al., encon-
traron que el inicio temprano de las convulsiones, la
pobre respuesta al tratamiento médico, el compromiso
cerebral bilateral y las lesiones graves unilaterales eran
indicativos de mal pronéstico’.

El enfoque del nifilo que nace con una mancha en vino
de oporto en la distribucién del nervio trigémino debe
ser interdisciplinario e incluir un estudio completo de
imagenes diagnoésticas, tales como ecograffa ocular,
tomograffa computadorizada y resonancia magnética
cerebral. En ocasiones, los angiomas leptomeningeos no
aparecen en la infancia temprana y los estudios longi-
tudinales no han podido definir cudl es la edad 6ptima
para la realizacién de dichos exdmenes. La tomogratia
computarizada es util para la evaluacién de las calcifica-
ciones cerebrales; sin embargo, la resonancia magnética
con contraste es el método de eleccién para la evaluacién
completa de estos pacientes®.

En cuanto a la malformacién capilar facial, el curso
es progresivo con crecimiento y oscurecimiento de la
lesién en proporcién al crecimiento del nifio, y aparicién
de 4reas nodulares en la edad adulta que causan signifi-
cante desfiguracién cosmética. Esto genera importantes
consecuencias psicosociales. Por lo tanto, el tratamiento
debe estar dirigido a evitar la progresién y la evolucién
natural de dichas lesiones y, por consiguiente, a mejorar
su calidad de vida.

El tratamiento de eleccién de la malformacién capilar
facial es el laser de colorante pulsado (pulsed dye laser,
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PDL). La tasa de respuesta es variable, dependiendo
de los parametros utilizados, el tiempo de evolucién de
la lesién y el nimero de sesiones realizadas. Se ha re-
portado el tratamiento con otros tipos de laser vascular,
como el KTP 532 nm y el Nd YAG 1064 nm; este tltimo
se puede usar de forma combinada con el laser de colo-
rante pulsado para mejorar los resultados® .

En conclusién, presentamos un caso representativo
de una nifia con sindrome de Sturge-Weber, en manejo
interdisciplinario con los servicios de neurologfa y oftal-
mologfa; destacamos el tratamiento de su malformacién
capilar facial con laser de colorante pulsado, con buenos
resultados estéticos, con el fin de evitar la progresién de
dicha lesién y sus consecuencias futuras en el aspecto
psicosocial, y mejorar la calidad de vida.
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